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PRESENTACION DE CASO

Agenesia esternal total: reconstruccion esternal
con placas absorbibles y pericardio bovino en
un paciente de 4 afos

Total sternal cleft: sternal reconstruction with absorbable plaques and
bovine pericardium in a 4-year-old patient
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Camilo Montoya-Medina' ®, Paula Andrea Vélez-Castano®®, Lenis Bedoya-Munoz* ®
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Resumen

La agenesia esternal es una rara malformacion del desarrollo embrionario del esternén, que puede estar o no
relacionado con otras anomalias congénitas. Se presenta el caso de un paciente de 4 afios de edad con agenesia
esternal total, que fue llevado a reconstrucciéon de la pared tordcica anterior con material protésico absorbible y
pericardio bovino, logrando la adecuada estabilidad de la pared toracica y la correccion de la funcién de la misma,
con una evolucién satisfactoria después de dos afnos de seguimiento.

Palabras clave: esternon; agenesia; congénito; anomalias musculoesqueléticas; malformaciones; reconstruccion.

Abstract

Sternal cleft is a rare malformation of the embryonic development of the sternum, which may or may not be related
to other congenital anomalies. We present the case of a 4-year-old patient with total sternal cleft, who underwent
reconstruction of the anterior chest wall with absorbable prosthetic material and bovine pericardium, achieving
adequate stability and correction of the function of the chest wall, with a satisfactory evolution after two years of
follow-up.
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Introduccién

La agenesia esternal es una malformacién rara
del esternén, con una incidencia de 1 en 50.000 a
100.000 nacidos vivos, que representa alrededor
del 0,15 % de todas las malformaciones de la pa-
red toracica 1%, Se presenta por una alteraciéon en
la fusién de las dos bandas mesenquimales que
forman el estern6n hacia las semanas 6 a10 del
desarrollo intrauterino ! y su etiologia no esta
claramente establecida *. Es mas frecuente en
mujeres y se diagnostica en el periodo neonatal **.

Puede ser una agenesia total, en el caso de au-
sencia total del esterndn, o una hendidura parcial,
en la cual hace falta, o no se fusiona, una parte del
esternén. Su manejo es estrictamente quirdrgico
y debe realizarse lo mas pronto posible en el pe-
riodo neonatal, donde es posible realizar un cierre
primario de forma seguray sin alteraciones en la
funcién cardiopulmonar, ademas, sin necesidad de
otros procedimientos mas invasivos como colga-
jos, injertos o uso de material protésico *®.

El objetivo de este articulo es presentar el caso
de un paciente de 4 afios de edad, con agenesia
esternal completa, quien fue llevado a reconstruc-
cién de la pared con placas absorbibles y pericar-
dio bovino.

Presentacion del caso

Paciente masculino, de 4 afios de edad, quien se
encontraba en seguimiento médico por el servicio
de cardiopediatria desde los 4 meses debido a
que presentaba, como anomalias congénitas, una
comunicacidn interventricular, que cerré espon-
taneamente, un conducto arterioso persistente,
sin ninguna repercusiéon hemodindmica y un fo-
ramen oval permeable, sin hipertensidon pulmonar
asociada, sumado a una agenesia completa del
esternon, que hasta ese momento no generaba
sintomatologia. El paciente fue derivado al servi-
cio de cirugia de torax para definir la necesidad
de correccién quirdrgica por el hallazgo de la de-
formidad esternal (figura 1).

Se realizaron tomografia computarizada (TC)
y resonancia magnética nuclear (RMN) de térax
para definir los limites anatémicos y la estrategia
quirdrgica, encontrando una agenesia completa
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Figura 1. Fotografia de la pared anterior del paciente donde
se evidencia el defecto de la linea media con agenesia
completa del esterndn, con visualizacion del movimiento
cardiaco a través de la piel y con un rafe en linea media
que se extiende desde el ombligo hasta el defecto esternal.

del esternén con ausencia de manubrio, cuerpo y
apéndice xifoides, con una distancia del defecto a
nivel infraclavicular de 3 centimetros e inferior de
1 centimetro, el ventriculo derecho muy cerca de
la piel protruyendo levemente pero sin herniacién,
16bulo hepatico izquierdo en contacto con la piel
sin herniacion y el pericardio en contacto con los
cartilagos costales mas mediales.

Con estos hallazgos imagenoldgicos, teniendo
en cuenta las malformaciones asociadas, la edad
de presentacidn y el potencial crecimiento esti-
mado del paciente, se define realizar una primera
correcciéon con intencidn transitoria, hasta tener
un crecimiento definitivo de la caja toracica, por
lo que se plantea la opcion de una reconstruccion
con barras absorbibles y pericardio bovino. Bajo
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anestesia general se procede a incisién en linea
media toracica de 10 cm, se diseca por planos y
se procede aliberacion de lalinea media y del pe-
ricardio. Posteriormente se liberan los musculos
pectorales y se expone la pared costal anterior (fi-
gura 2). Se procede al cierre del tejido mediastinal
remanente sobre el pericardio, con polipropileno
5-0. Se construye un “neoesternén” en banco, con
2 placas absorbibles sobre una cama de pericardio
bovino de 10 cm x 4.5 cm (figura 3), el cual se fijaa
la pared anterior del térax en 4 puntos, con sutura
de polipropileno (figura 4). Finalmente se inserta
dren de Jackson Pratt sobre el “neoesternén” y se
cierran los colgajos musculares de los pectorales,
tejido celular subcutaneo y piel, completando la
cirugia sin incidentes (figura 5).

Figura 2. Se observa incision en linea media toracica con
pericardio expuesto en el extremo inferior.
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Figura 4. “Neoesternén” fijado a la pared toracica anterior.

Figura 5. Resultado final con dren de Jackson Pratt
en el extremo inferior de la herida quirurgica.

Figura 3. A. Placa de Biobridge y pericardio bovino de 10 cm x 4.5 cm. B. Relacion del “neoesternén” con el
defecto del paciente. C. Instalacion de la protesis o “neoesternon”
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Desenlace y evolucion durante el
tratamiento

En nuestro caso en particular, el paciente tuvo una
reconstruccion de la pared toracica anterior a una
edad un poco mayor de lo que se recomienda en la
literatura, debido principalmente a una consulta
tardia. Se realiz6 la reconstruccién de la pared
esternal con material absorbible, de duracion es-
timada de 18 meses, mas pericardio bovino, con
el fin de aislar el mediastino de la pared toracica
anterior, permitir un crecimiento normal de la pa-
red toracica y evitar complicaciones de la mecani-
ca ventilatoria. Este procedimiento fue planeado
como transitorio, para realizar la reconstruccion
definitiva en un segundo tiempo quirudrgico.

El postoperatorio inmediato tuvo una adecua-
da evolucion, inicid la via oral y se retir6 del oxi-
geno suplementario al primer dia. Se administro
antibioticos por 48 horas y al tercer dia postope-
ratorio se retir6 el catéter epidural. Durante el
mismo tiempo estuvo con drenaje serohematico
y con radiografias de térax de seguimiento sin sig-
nos de complicacion. Al sexto dia postoperatorio
se dio de alta por buena evolucion.

Quince dias después del procedimiento el
paciente reingresa por fiebre (392C), asociada
a astenia, adinamia, osteomialgias y odinofagia.
Se documentd infeccién del sitio operatorio por
Stafilococcus aureus sensible a meticilina, que fue
manejada con antibioticoterapia por 6 semanas, 2
lavados quirdrgicos y sistema de presion negativa,
con una adecuada recuperacion, sin necesidad de
retiro del “neoesternén”. A la fecha, el paciente
presenta una buena evolucidn, sin complicacio-
nes, con una adecuada correccion del defecto y
estabilidad de la pared toracica anterior.
Discusion
El estern6n se compone de 3 partes, manubrio,
cuerpo y apdfisis xifoides. Normalmente se de-
sarrolla alrededor de la semana 6 de gestacion, a
partir de dos bandas mesenquimales, las cuales
migran hacia la linea media y se fusionan hacia la
semana 10 de gestacion, de una manera ventro-la-
teral y craneo-caudal ®. La condrificacion inicia
inmediatamente, pero la osificacion, que inicia en
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el manubrio esternal alos 6 meses de vida, puede
tardar hasta los 18 afios y finaliza con la apdfisis
xifoides 3.

Esta falla en el proceso de desarrollo también
puede generar otras malformaciones esternales,
las cuales segln la ultima clasificacion descrita
por Shamberger and Welch en 1990, se divide en
4 grupos, segun el grado de cubrimiento del co-
razdn: ectopia cordis toracica, ectopia cordis cer-
vical, ectopia cordis toracoabdominal, y agenesia
esternal o esternon bifido .

La etiologia no se conoce muy bien, pero se ha
relacionado con el consumo de alcohol durante
el embarazo, la deficiencia de metilcobalamina,
rivoflavina y con la alteracién en la expresion del
gen HoxB, sin embargo, no se ha descrito predis-
posiciéon familiar 4.

La agenesia o hendidura esternal puede ser
total o parcial. La forma parcial se clasifica a su
vez en superior, media o inferior. La mas comun
de todas es la superior, que en la mayoria de los
casos es aislada, pero ocasionalmente puede estar
acompanada de hemangiomas cervicofaciales y
sindromes, como el de PHACES °. La hendidura tie-
ne una forma en “V” 0 “U”, que se extiende desde el
manubrio esternal; los bordes del defecto son los
primordios esternales cartilaginosos y la unién es-
ternoclavicular esta desplazada, pero la clavicula
generalmente conserva su longitud. La forma mas
rara es la inferior, que se asocia a anormalidades
como ectopia cordis toracoabdominal, y general-
mente hace parte de la pentalogia de Cantrell %

La agenesia esternal se puede acompafiar de
otros defectos no cardiacos como rafe en linea me-
dia, plicas cutaneas en el torax, agenesia mandi-
bular, didstasis de rectos, microcefalia, acrocefalia
o hidrocefalia *. En el caso de nuestro paciente, el
defecto era total y se acompafiaba de otros defec-
tos congénitos, como comunicacion interventricu-
lar y un conducto arterioso persistente. Ademas,
como se observa en la figura 1, presentaba rafe en
la linea media, que se extendia desde el ombligo
hasta el defecto esternal.

Clinicamente son pacientes que por lo general
cursan asintomaticos, especialmente si el defecto
es superior. Se hace evidente en el periodo neo-
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natal al observar un defecto en la pared toracica
anterior, que es mas alarmante para los padres
del bebé cuando este llora o tose, al protruir los
elementos mediastinales por el mismo. Puede ge-
nerar movimientos respiratorios paroxisticos y
deja expuesto el mediastino, vulnerable a lesiones
por trauma. En caso de no tratarse quirtrgica-
mente, puede ocasionar alteraciones en la presion
ventilatoria y en el intercambio gaseoso, disnea,
tos, infecciones respiratorias, o incluso, falla res-
piratoria 12568,

El diagnoéstico se hace de manera clinica, en la
etapa neonatal, mediante la inspeccidn y la pal-
pacion, cuando el defecto es superior o aislado,
debido a que estos pacientes son asintomaticos.
En defectos mas graves, como la ectopia cordis, y
en los pacientes con sindromes asociados, gene-
ralmente el diagnostico se hace de forma prenatal,
mediante el ultrasonido **.

El manejo de la agenesia esternal es quirtrgico
y se recomienda realizarlo lo mas pronto posible,
dentro de los primeros 5 meses de vida, o incluso
en el primer mes *, debido a que en la etapa neo-
natal la pared toracica es mas flexible y se produce
menos tension a las visceras mediastinales que si
se corrige a una edad méas avanzada. Ademas, es
un procedimiento mas facil de realizar, porque es
mas sencillo el cierre primario con simples sutu-
rasy con tejido aut6logo a esta edad, sin necesidad
de otros procedimientos adicionales, que se hacen
necesarios cuando la pared toracica es mas rigida,
pudiendo ocasionar mayor presién sobre el cora-
z6n o los grandes vasos, debido a que estos se rea-
comodan y acostumbran al espacio existente, con
el defecto esternal presente durante el tiempo que
no se corrigio %57, El objetivo del procedimiento
es restablecer el rol protector del esternén frente
alas visceras mediastinales, evitar el movimiento
paradojico de los pulmones y permitir un creci-
miento toracico normal *'°.

Debido a que en el caso de nuestro paciente el
reparo se hizo a la edad de 4 afios, fue necesario
recurrir a procedimientos de reconstruccion con
materiales protésicos. Se han descrito multiples
mecanismos para realizar el reparo, que incluyen
condrotomias de deslizamiento o rotacionales,
osteotomias, dislocaciones claviculares, injertos
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0seos (tibia, craneo, cresta iliaca) o cartilagino-
sos (cartilagos costales), colgajos musculares del
pectoral o del esternocleidomastoideo, y el uso
de material protésico, como mallas o barras de
titanio, con los mismos resultados que el cierre
primario y buen aspecto estético +#>¢1011 Tam-
bién hay reportes de reconstrucciones exitosas
realizadas en la edad adulta 2

Por el contrario, algunos autores recomiendan
evitar el material protésico por la probabilidad
de reaccidn al cuerpo extraio y el aumento en el
riesgo de infeccion, ademas de la imposibilidad
de estos materiales de autoremodelarse con el
crecimiento del paciente >”!1, El reparo de una
agenesia esternal aislada es exitoso en casi todos
los pacientes, con una mortalidad cercana al 0 %,
lo cual puede variar cuando hay defectos cardiacos
o diafragmaticos, que aumentan la morbimorta-
lidad 3.

Conclusion

La agenesia esternal es una malformacién muy
rara del desarrollo del esterndn, al fallar la fusion
en la linea media de las estructuras durante el
desarrollo embrionario. Es mas comun en mujeres
y no tiene una etiologia clara. Puede ser parcial
o total, siendo el defecto parcial superior el mas
comun. Generalmente es asintomatica, a no ser
que presente ectopia cordis u otras alteraciones
asociadas con sindromes. Presentamos un caso
de reconstrucciéon esternal con material absor-
bible, en un paciente de 4 afios, con un resultado
satisfactorio y adecuada evolucién hasta la fecha.
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